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　　患者，男性，１０岁，因“乏力、食欲不振、尿黄８月余”于
２０１０年５月入院。患儿父母诉患儿自幼双手六指畸形，右侧
隐睾，于３岁时曾行左侧畸形手指矫正术，７岁发现智力落后
于同龄儿、生长缓慢，９岁行右侧睾丸复位固定术。患者为第１
胎第１产，父母非近亲结婚，母孕期间曾有“上呼吸道感染”病
史，否认家族中有其他遗传病病史。
体格检查：体温３６．９℃，脉搏８０次／ｍｉｎ，呼吸１８次／ｍｉｎ，
血压９０／６０　ｍｍＨｇ（１　ｍｍＨｇ＝０．１３３　ｋＰａ），身高１２３　ｃｍ，体重
３０　ｋｇ。体型偏胖，智力稍低下。全身皮肤、巩膜无黄染，浅表
淋巴结未触及肿大。头颅无畸形，眼距稍增宽，眼底检查、视力
检查不配合。颈短，喉结存在，甲状腺未扪及肿大。心、肺、腹
部未见明显异常。外生殖器呈幼稚型，阴茎短小，仅２．５　ｃｍ，双
侧睾丸偏小。血生化：白蛋白４２．８　ｇ／Ｌ，球蛋白３４．７　ｇ／Ｌ，总
胆红素１８．１８μｍｏｌ／Ｌ，丙氨酸氨基转移酶（ＡＬＴ）８８．０Ｕ／Ｌ，门
冬氨酸氨基转移酶（ＡＳＴ）４９．９　Ｕ／Ｌ，碱性磷酸酶２２６．７　Ｕ／Ｌ，
γ－谷氨酰转肽酶２１．５　Ｕ／Ｌ；乙型肝炎病毒标记物：ＨＢｓＡｇ阳
性、ＨＢｅＡｇ阳性、抗－ＨＢｃ阳性；ＨＢＶ　ＤＮＡ（ＰＣＲ法）２．７０×
１０７ 拷贝／ｍＬ；血清激素：促卵泡成熟激素０．６３　ＩＵ／Ｌ，促黄体
生成素＜０．０１　ＩＵ／Ｌ，雌二醇１６　ｐｇ／ｍＬ，总β人绒毛膜促性激
素＜０．０１　ＩＵ／Ｌ，孕酮０．３４　ｎｇ／ｍＬ，睾酮０．１３　ｎｇ／ｍＬ，垂体泌
乳素１４．７５μｇ／Ｌ，生长激素０．１５μｇ／Ｌ；彩色多普勒：肝、胆、
胰、脾声像图未见明显异常，右侧睾丸体积（１３　ｍｍ×８　ｍｍ×
１１　ｍｍ）较左侧睾丸（１９　ｍｍ×９　ｍｍ×１３　ｍｍ）小，双侧对称，轮
廓光滑整齐，包膜线回声略强，实质内为中等回声光点，分布均
匀，睾丸实质内未见异常的血流信号（见图１）；心电图：窦性心
律，正常心电图；胸透：心肺未见明显异常。诊断：１、慢性乙型
肝炎轻度，２、劳－蒙－毕综合征。
图１　彩色多普勒超声
讨论　随着乙型肝炎疫苗的普遍广泛接种，我国 ＨＢｓＡｇ
感染率显著降低，但仍高达７．１８％［１］。本例患儿有消化道症
状，血生化ＡＬＴ８８．０Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ４９．９　Ｕ／Ｌ，ＨＢＶ血清标记物：
ＨＢｓＡｇ阳性、ＨＢｅＡｇ阳性、抗－ＨＢｃ阳性；ＨＢＶ　ＤＮＡ（ＰＣＲ法）
２．７０×１０７ 拷贝／ｍＬ；符合慢性乙型肝炎诊断［１］。
劳－蒙－毕综合征，又称性幼稚－多指畸形综合征，是一种以
智力低下、肥胖、性幼稚、多指（趾）畸形、色素性视网膜炎为临
床特征的先天性常染色体隐性遗传性疾病。１８６６年，Ｌａｕｒｅｎｃｅ
和 Ｍｏｏｎ首次报道本综合征，Ｂａｒｄｅｔ（１９２０年）和Ｂｉｅｄｌ（１９２２
年）对其临床特征作了进一步阐述，故被命名为劳－蒙－毕综合
征［２］。劳－蒙－毕综合征病因尚不明确，可能原因为下丘脑或垂
体先天性缺陷，引起促性腺激素分泌不足，继发性腺功能低下
有关。其临床特征主要表现智力低下、肥胖、生殖器发育不良、
多指（趾）畸形、色素性视网膜炎；临床表现较早出现在儿童时
期，通常在青春期以性发育不良就诊，常合并多系统畸形，临床
易忽视本病［３］。本例患者智力稍低下，体型偏胖，阴茎短小，睾
酮、促黄体生成素、生长激素低于正常，提示性腺发育不良，且
生长缓慢，自幼双手六指畸形，右侧隐睾，符合劳－蒙－毕综合征。
本病目前尚无有效治疗方法，临床多采用对症治疗，主要针对
性腺功能低下予以处理，如对性发育低下者可用性激素、人绒
毛膜促性腺激素、甲状腺激素、维生素Ｅ等治疗；色素性视网膜
炎可用烟草酸、地巴唑、妥拉苏林等血管扩张剂及眼外肌移植
术等对症治疗；多指畸形可行外科手术；肥胖可进行饮食控制，
血糖增高者可口服降糖药，早期综合治疗方案有助于本病患儿
的康复［４］；且早期明确诊断、支持治疗和康复措施可以减少本
病患儿的致残［５］。本病预后较差，大部分患者最终因肾功能衰
竭而死亡。
劳－蒙－毕综合征的治疗目前主要采取对症治疗措施，尚无
特殊的治疗方法；本例诊断为慢性乙型肝炎伴劳－蒙－毕综合征，
在治疗上应两者兼顾，针对劳－蒙－毕综合征，如采取多种治疗措
施，将有可能激活乙肝病毒，致使肝炎活动甚至肝功衰竭的可
能；故治疗上因首先选用抗乙肝病毒治疗，由于本病为遗传性
疾病，不宜使用干扰素抗病毒，临床可选用核苷类似物治疗。
鉴于拉米夫定安全性好，可有效地抑制乙肝病毒复制，可用于
儿童治疗，本例患儿应用拉米夫定治疗三个月后复检 ＡＬＴ正
常，ＨＢＶ　ＤＮＡ＜１０００拷贝／ｍＬ，肝脏炎症得以控制，下一步拟
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给予生长激素、睾丸酮等综合治疗，以进一步阻断病情进展。
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乙型肝炎肝硬化伴肝性脊髓病１例
刘俊杰
　　作者单位：４６３０００　河南驻马店　解放军第一五九医院肝病中心
　　患者，男性，４８岁，农民。因双下肢无力１个月，加重伴神
志恍惚３　ｄ入院。既往有乙型肝炎病史１０余年，肝硬化病史４
年。入院前１个月无诱因出现双下肢无力，活动不灵活，有僵
硬感，但可自主行走，无肢体麻木、大小便障碍等，当地医院查
头颅ＣＴ未见异常，对症治疗无好转，逐渐出现自主行走困难。
３　ｄ前突然神志恍惚、烦躁不安、胡言乱语。入院查体：神志欠
清晰，慢性肝病面容，皮肤黏膜黄染，前胸可见３枚蜘蛛痣，颈
无抵抗，心肺听诊正常，腹软，无腹壁静脉曲张，腹部稍膨隆，无
压痛，肝肋下未扪及，脾肋下３　ｃｍ，移动性浊音阳性，双下肢轻
度水肿。双上肢肌张力正常，肌力５级，无扑翼样震颤，双下肢
肌张力增强，肌力２级，双侧膝腱反射、跟腱反射亢进，髌阵挛、
踝阵挛阳性，Ｂａｂｉｎｓｋｉ征阳性。辅助检查：血常规 ＷＢＣ２．５２×
１０９／Ｌ，ＲＢＣ２．６７×１０１２／Ｌ，Ｈｂ　９１　ｇ／Ｌ，ＰＬＴ３０×１０９／Ｌ；ＴＢｉｌ
５０．８μｍｏｌ／Ｌ，ＤＢｉｌ　３１．５μｍｏｌ／Ｌ，ＡＬＴ５３　Ｕ／Ｌ，ＡＳＴ５５　Ｕ／Ｌ，
ＴＰ６７．２　ｇ／Ｌ，Ａｌｂ　２５．８　ｇ／Ｌ，Ａ／Ｇ０．６；梅毒相关抗体阴性，
ＨＢｓＡｇ、抗－ＨＢｅ、抗－ＨＢｃ阳性；ＨＢＶ　ＤＮＡ４．５４×１０４ 拷贝／ｍＬ；
电解质、肾功能、血糖正常；血清铜１４．８μｍｏｌ／Ｌ，铜蓝蛋白
２１．４　ｍｇ／ｄＬ；叶酸１０．６　ｎｇ／ｍＬ，维生素Ｂ１２　８３２．０ｐｇ／ｍＬ，血
氨１０８μｍｏｌ／Ｌ；裂隙灯检查角膜Ｋ－Ｆ环阴性；脑脊液检查未见
异常；胸片及心电图正常，彩超示：肝硬化，门、脾静脉增宽，脾
大、腹水；胸腰段 ＭＲＩ示胸３～４长Ｔ１、长Ｔ２信号改变；肌电
图检查示自发电位及神经传导速度轻度异常。诊断：乙型肝炎
肝硬化失代偿期；肝性脑病；肝性脊髓病。给予保肝、低蛋白饮
食、维持水电解质平衡、改善循环、营养神经治疗，应用复方甘
草甜素、支链氨基酸、维生素Ｂ族、维生素Ｃ、辅酶 Ａ、甲钴铵、
复方丹参等药物，３　ｄ后患者意识恢复正常，但仍双下肢无力、
自主行走困难，１０　ｄ后，双下肢肌力改善不明显，患者自动出
院。
讨论　肝性脊髓病（ＨＭ）是多种肝病引起的颈髓以下脊
髓侧索脱髓鞘病变，呈现肢体缓慢进行性对称性痉挛性瘫痪，
最早由Ｌｅｉｇｈ和Ｃａｒｄ在１９４９年首次报道。ＨＭ的脊髓损害是
不可逆的，痉挛性瘫痪进行性加重，预后不良。确切病因不清，
多见于有多次肝性脑病发作或施行了门体分流术的肝硬化患
者，发病机制亦不明确。目前有多种假说，如毒性物质增多学
说、营养物质缺乏学说、动力学改变学说、免疫损伤学说等［１－３］。
发病年龄１１～６９岁，男性占大多数。早期表现为双下肢沉重
感，走路费劲，呈剪刀样或痉挛步态，逐渐发展成痉挛性截瘫。
目前，ＨＭ尚无统一诊断标准，主要有以下诊断要点［４］：
（１）有急、慢性肝病史和临床表现及肝功能异常，可有反复发作
的肝性脑病；（２）有手术或自然形成的门体静脉分流；（３）有起
病隐袭、发展缓慢、进行性的以双下肢为主的不完全性痉挛性
截瘫，双下肢肌力减退，肌张力增高，腱反射亢进，锥体束征阳
性，一般无肌萎缩感觉障碍、括约肌功能障碍；（４）脑脊液正常，
肌电图呈上运动神经元损害，脊髓 ＭＲＩ正常或胸腰髓的Ｔ２　ＷＩ
像异常；（５）排除其他原因所致的脊髓病变。治疗主要针对原
发病进行，但效果多不佳。肝移植由于从病因上解决了问题，
目前可能是唯一有效的治疗方法［５］。
本病例有明确的慢性乙型肝炎、肝硬化病史，表现为缓慢
进展性脊髓侧索损害，而无其他持续性神经系统损害，伴肝性
脑病。查血氨增高，叶酸、维生素Ｂ１２、铜蓝蛋白在正常水平，
裂隙灯检查未见 Ｋ－Ｆ环，脑脊液检查正常，胸腰段 ＭＲＩ示胸
３～４长Ｔ１、长Ｔ２信号改变，符合 ＨＭ的诊断。
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